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　　[摘要]　目的:探讨手术联合博来霉素术腔盥洗在儿童头颈颌面部复杂淋巴管畸形治疗中的有效性及安全

性。方法:回顾性分析2014年8月—2020年12月上海市儿童医院收治的97例头颈颌面部淋巴管畸形患儿的资

料,术前及术后均行头颈部 MRI及B超检查。将97例患儿分为手术组(81例)和硬化组(16例),手术组行淋巴

管瘤切除联合博来霉素术腔盥洗,硬化组采用 B超引导下经皮淋巴管瘤穿刺抽液+博来霉素硬化治疗。采用

SPSS21.0软件,卡方检验评估手术组与硬化组病灶的临床治愈率及术后并发症,Kaplan-Meier法计算患儿无病

生存率并绘制生存曲线。结果:手术组81例患儿中,治愈64例,有效17例;硬化组16例患儿中,治愈8例,有效

8例。Cox比例风险模型发现手术组患儿的治愈率高,5年复发风险低于硬化组,两组比较差异有统计学意义

(χ2=5.814,P<0.05),手术组的复发风险为硬化组的35.4%(HR=0.354,P<0.05)。术后并发症方面,两组

比较差异无统计学意义(χ2=1.041,P=0.308)。结论:手术联合博来霉素术腔盥洗在儿童头颈颌面部淋巴管畸

形诊治中治愈率高,术后并发症低,安全性好。手术原则是在尽量切除病灶的同时保护正常组织的结构功能,当
病灶累及舌根,口底,舌体或咽旁及咽后间隙等结构深邃、复杂且操作范围狭小的解剖区域时,可联合等离子刀对

病灶进行射频消融,使手术更加微创化、精准化、个性化。
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Abstract　Objective:Topresentexperienceandevaluatethesafetyandefficacyofsurgerycombinedwithble-
omycinirrigationforthemanagementofheadandnecklymphaticmalformationsinchildren.Methods:Themedi-
calrecordsofallpatientswithcervical-faciallymphaticmalformationswhopresentedtoShanghaiChildren'sHos-
pitalfrom August2014toDecember2020werereviewed.97childrenweredividedintosurgerygroup(81cases)

andsclerotherapygroup(16cases).Conventionalcontrast-enhancedmagneticresonanceimaging(MRI)andB-ul-
trasoundexaminationswereperformedbothpreoperativelyandpostoperatively.Thesurgicalgroupreceivedlym-
phangiomaresectioncombinedwithbleomycinirrigation.ThesclerotherapygroupwastreatedwithB-ultrasound-
guidedpercutaneouslymphangiomaaspirationandbleomycinsclerotherapy.SPSS21.0softwarewasusedtoeval-
uatetheclinicalcurerateandpostoperativecomplicationsoflesionsinbothgroupsbychi-squaretest.Kaplan-
Meiermethodwasusedtocalculatethedisease-freesurvivalrateanddrawsurvivalcurve.Results:Inthesurgery
groupof81children,64caseswerecuredand17caseswereeffectivewhileinthesclerosisgroup,8caseswere
curedand8caseswereeffective.Coxproportionalriskmodelfoundthatchildreninthesurgerygrouphadahigher
curerateandalowerriskof5-yearrecurrencethanthoseinthesclerotherapygroup,withstatisticallysignificant
differences(χ2=5.814,P<0.05).Theriskofrecurrenceinthesurgerygroupwas35.4%ofthatinthesclero-
therapygroup(HR=0.354,P<0.05).Inregardstopostoperativecomplications,thesurgicalgrouphadno
higherrateoftemporalfacialparalysisandothernerveinjuriescomparedtothesclerotherapygroup(χ2=1.041,

P=0.308).Conclusion:Surgerycombinedwithbleomycinirrigationinthecomplexcervical-faciallymphaticmal-
formationswasconfirmedtobeeffectivelyandsafely.Theprincipleofthesurgerywastoprotectthestructureand
functionofnormaltissuewhileexcisingthelesionsasmuchaspossible.Whenthelesionsinvolvedtheposterior
two-thirdsofthetongue,thefloorofthemouth,parapharynx,retropharynx,orhypopharynxspaces.Radiofre-
quencyablationwasusedinthesurgicalexcision,whichmadethesurgerymoreminimallyinvasive,accurateand
personalized.
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　　淋巴管畸形是一种先天性脉管畸形性疾病,单
纯淋 巴 管 畸 形 发 生 率 约 占 所 有 脉 管 畸 形 的

11.6%,另有10%的淋巴管畸形可与其他脉管畸

形同时存在[1]。淋巴管畸形在儿童的发病率约为

1/20000[2],且以2岁以下的婴幼儿居多[3],其可

发生于全身任何部位,其中2/3发生于头颈部[4]。
虽然淋巴管畸形是一种良性病变,但当其出现感

染,出血后病灶会在短时间内迅速增大,压迫邻近

结构,致患儿外观及功能障碍,如局部肿胀疼痛、呼
吸困难、喘鸣、吞咽困难、局部活动受限等,因此需

要进行临床干预[5]。淋巴管畸形的治疗方法多样,
包括观察治疗、手术治疗、硬化治疗、激光治疗以及

药物治疗,而头颈颌面部复杂淋巴管畸形因其体积

较大,跨区生长,治疗难度高,疗效不确定,目前尚

无统一的治疗标准。既往研究报道手术联合博来

霉素术腔盥洗是治疗头颈部淋巴管畸形的有效方

法[6]。本研究通过回顾性分析我科收治的97例头

颈颌面部复杂淋巴管畸形患儿的资料,评估手术联

合博来霉素术腔盥洗的应用价值。
1　资料与方法

1.1　临床资料

回顾性分析上海市儿童医院耳鼻咽喉头颈外

科2014年8月—2020年12月收治的头颈颌面部

复杂淋巴管畸形的患儿资料。纳入标准:①根据病

史、症状及体格检查诊断为淋巴管畸形;②B 超、
CT、MRI或局部穿刺抽液进一步证实为淋巴管畸

形;③手术病理确诊为淋巴管畸形。排除标准:①
手术病理诊断为淋巴血管畸形;②既往有头颈部手

术史;③家属依从性较差无法定期随访的患儿。
根据纳入与排除标准,共纳入97例患儿,男51

例,女46例;年龄13d~13岁(平均2.9岁)。术前

增强 MRI扫描病灶最大径18.3~209mm(平均

50.2mm)。根据deSerres等[2]分级,Ⅰ级17例

(17.5%),Ⅱ 级 20 例 (20.6%),Ⅲ 级 47 例

(48.5%),Ⅳ级1例(1.0%),Ⅴ级12例(12.4%)。
1.2　术前检查

所有入组患儿均采用头颈部线圈进行3.0T
MRI扫描(MagnetomAllegra3T,Siemens,Erlan-
gen,Germany)。对于不能配合的患儿予以水合氯

醛0.5mL/kg,最大剂量不超过10mL,诱导睡眠。
扫描范围为颅底至颈根部,如果需要,延伸至上纵

隔,层厚3mm,层间距0.3mm,层数24。同步行

增强检查,对比剂为马根维显,经手背或肘前静脉

推注,延迟时间为30s。此外,所有患儿术前均行

血常规、肝肾功能、电解质、胸片及心电图评估全身

情况。
1.3　治疗方法

1.3.1　手术+博来霉素术腔盥洗　手术在全麻气

管插管下进行,手术要点:①视野暴露清楚,对于瘤

体较大或者局部张力较高的淋巴管畸形打开囊腔,
局部抽液,减小肿瘤体积,便于被压迫移位的重要

神经血管的归位及观察囊壁与周围组织的解剖关

系;②囊壁与周围重要组织器官、血管、神经粘连或

局部包绕时,充分暴露保护重要组织,行钝性分离,
剥离困难时可残留少量囊壁或局部旷置;③在尽可

能完整切除病灶的基础上,对于局部残留尽可能破

坏各个小囊腔,释放囊液;④当病灶累及舌根,口
底,舌体或咽旁及咽后间隙等结构深邃、复杂且操

作范围狭小的解剖区域时,联合等离子刀对病灶进

行射频 消 融;⑤ 最 后,配 置 15 mg 博 来 霉 素 +
10mL生理盐水溶液,对术腔进行盥洗,术后均放

置负压引流;⑥病灶累及口底、舌根、咽旁间隙、咽
后间隙等范围较大并出现不同程度喉梗阻表现时,
予以气管切开。97例患儿中81例采用手术切除

加博来霉素术腔盥洗(手术组)。
1.3.2　硬化治疗　根据病灶的部位采取合适的体

位,在病灶表面先行超声检查,观察病灶大小、病变

区的回声表现及与周围重要血管的解剖毗邻关系。
局部消毒铺巾,在超声引导下避开重要血管,选取

合适的角度进针,刺入囊腔中心位置进行穿刺抽液

至超声显示肿块明显缩小。保留穿刺针不动更换

博来霉素配置溶液(15mg博来霉素+10mL生理

盐水溶液)注入1mL,在囊腔内逐步扩散,若肿块

有多个分隔,分别进行多点穿刺抽液及硬化治疗。
术后局部加压包扎1周。97例患儿中16例采用B
超引导下博来霉素硬化治疗(硬化组)。
1.4　疗效判定

所有患儿随访8个月~7年。术后起始为1个

月,后续为每3个月随访行 MRI或 B超检查。治

愈:经过治疗,临床症状消失,瘤体基本消失,影像

学检查未见瘤体或仅有少量残留,较前缩小90%
以上;有效:瘤体缩小50%以上,影像学检查仍有

少量囊性病灶残留,临床症状明显减轻,但是仍需

进一步治疗;无效:治疗前后病灶无明显缩小,临床

症状未消失或加重[7]。
1.5　统计方法

采用SPSS21.0进行统计分析。采用卡方检

验评估手术组与硬化组病灶的临床治愈率及术后

并发症,Kaplan-Meier法计算疾病治愈率并绘制生

存曲线,采用 Cox回归进行单因素分析,P<0.05
为差异有统计学意义。
2　结果

根据 MRI病灶累及解剖部位,累及1个解剖

区域68例(70.1%),2个区域11例(11.3%),3个

区域15例(15.5%),4个区域3例(3.1%)。当病

灶累及1个解剖区域时,颌下三角区受累最多(22/
68,32.4%),其 次 为 颈 动 脉 三 角 区 (16/68,
23.5%),腮腺区位于第三(13/68,19.1%);当病灶
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累及2个相邻解剖区域时,颌下及口底受累最多

(5/11,45.5%),其次为颈根部及上纵隔 (3/11,
27.3%);当病灶同时累及3个解剖区域时,颌下三

角区、咽旁间隙及咽后间隙同时受累最多(6/15,
40.0%);当病灶累及口底、舌根部、咽旁间隙、咽后

间隙等部位时,术前易出现不同程度的喉梗阻

表现。
手术组81例患儿,其中治愈64例(79.0%)

(图1);有效17例(21.0%),进行1~3次(平均

1.2次)B超引导下博来霉素硬化注射达到治愈标

准。术后4例患儿出现轻度口角偏斜,1例患儿出

现轻度伸舌偏斜,均在随访6个月内恢复正常。
硬化组16例患儿,其中治愈8例(50.0%);有

效8例(50.0%),后续再次进行1~4次(平均2.1
次)硬化治疗,并达到治愈效果。16例患儿硬化治

疗后无明显不良反应。
Cox比例风险模型发现手术组患儿的治愈率

高,5年复发风险低于硬化组,两组比较差异有统

计学意义(χ2=5.814,P<0.05)(图2),手术组的

复发风险为硬化组的35.4%(HR=0.354,P<
0.05)。术后并发症方面,两组比较差异无统计学

意义(χ2=1.041,P=0.308)。

1a:术前 MRI横断位抑脂 T2WI,左侧颌下区、腮腺下极不规则团块影,边界不清,呈不均匀高信号,内见“液-液平”;1b:
术前 MRI横断位 T1WI,病变呈混杂等高信号;1c:术前 MRI冠状位 T2WI可见病变与左侧腮腺边界分界不清;1d、1e、

1f:术后 MRI示左侧颌下、腮腺下极未见病变。
图1　颌面部淋巴管畸形术前及术后 MRI图像

图2　头颈颌面部淋巴管畸形患儿的 Kaplan-Meier生

存曲线

3　讨论

淋巴管畸形可发生在全身任何解剖区域,但由

于头颈部淋巴循环较为丰富,淋巴管畸形较为多

见,根据囊腔的直径,淋巴管畸形可分为大囊型(直
径≥2cm)、微囊型(直径<2cm)和混合型[8]。大

囊型淋巴管畸形多位于下颌舌骨肌以下,常累及颈

前及颈后三角区;微囊型淋巴管畸形常位于下颌舌

骨肌以上,常累及舌体、口底、舌根、腮腺、颌下腺、
会厌前间隙、咽旁及咽后间隙;混合型多为复杂型

淋巴管畸形,常累及多个解剖区域。根据deSerres
等[2]的分类可以将头颈部淋巴管畸形分为Ⅴ级。
Ⅰ级:单侧舌骨下病变;Ⅱ级:单侧舌骨上病变;Ⅲ
级:单侧病变同时累及舌骨上方及下方;Ⅳ级:双侧

舌骨下病变;Ⅴ级:双侧病变同时累及舌骨上方及

下方。这是根据病变的部位相对于舌骨的位置(上
或下)而分类的,也是沿用至今最常用的分类方法,
通常认为随着级别的上升,其预后相对较差。然

而,随着淋巴管畸形治疗方法的多样化,此方法逐

渐出现弊端,例如病灶位于舌体单侧缘且范围局限

的大囊型淋巴管畸形与同样病灶位于舌骨上且范

围弥散累及口底并包绕重要神经血管的微囊型淋

巴管畸形,均为Ⅱ级,但治疗难度及预后却相差甚

远[9]。随后,Wittekindt等[10]提出儿童头颈部淋巴

管畸形 CDS(CologneDiseaseScore)评分,此方法

是基于患儿症状学进行分期,其具体参数包含以下

几项:外形畸形;吞咽困难;发声障碍;呼吸困难以

及疾病的进展情况。研究者对每项参数的严重程

度进行评分:0分(显著),1分(轻微),2分(无影

响);每项参数的所得分相加即为该疾病的严重程

度:重度(0~3分),中度(4~6分),轻度(7~9
分)。该评分方法较为主观,为定性描述,无定量的

参数,因此亦具有一定的局限性。不同的分期方法

对淋巴管畸形的治疗均有一定的指导作用。
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头颈部淋巴管畸形的治疗方法多样,目前的一

线治疗尚无共识,需要结合患儿年龄、主要症状、病
灶部位、累及范围以及病变类型等综合考虑。对于

婴幼儿,若无损毁面容及功能影响,分期较低的淋

巴管畸形可选择动态观察。然而传统的治疗方法

主要以手术和硬化治疗为中心,忽略了淋巴管畸形

的自然病程,对于低分级的淋巴管畸形,手术和硬

化治疗 的 疗 效 差 异 无 统 计 学 意 义[11]。Bonilla-
Velez等[12]纳入了deSerres分期Ⅰ级和Ⅱ级的65
例患儿,采用随访观察治疗2年,发现超过一半的

患儿病灶逐渐缩小。
对于侵入性治疗,通常认为,大囊型对硬化治

疗效果佳,而微囊型或混合型则需手术干预。但是

当淋巴管畸形累及舌、口底、颈部多个解剖区域甚

至纵隔时,这类复杂的颌面部淋巴管畸形通常在出

生时即有症状,伴有呼吸及喂养困难,并且病灶包

绕头颈部多个重要结构,手术难度大,复发率高,并
发症多。Lei等[13]共纳入117例口腔颌面及头颈

部淋巴管畸形的患儿,结果发现病灶累及口腔及颌

面部的患儿复发率达29.23%,且当病灶累及多个

解剖区域时,复发率也明显提高,达48.28%,因

此,颌面部复杂淋巴管畸形的治疗不是单一化的。
我们以往的研究[6,14-15]发现手术联合博来霉素术腔

盥洗在颌面部复杂淋巴管畸形中有一定的治疗优

势,手术操作过程中应注意以下几点:①当病灶跨

越头颈部数个解剖区域或者伴有淋巴管瘤囊内出

血时,病灶的局部张力较高,对周围正常结构的压

迫严重,使得原本该解剖区域的正常血管、神经发

生移位;并且由于病灶的压迫,一些重要的血管如

颈内静脉等管腔被压得菲薄,局部血流灌注不良,
增加了手术难度。此时可以对大的囊腔进行减张,
释放部分囊液,归位正常的组织结构,辨清囊壁与

周围重要神经血管的关系。②当剥离囊壁发现其

与颈动脉、颈内静脉、喉返神经、面神经等重要组织

粘连无法剥离时,可在粘连紧密处囊内切除病灶,
少量残留部分囊壁以保护重要组织结构及功能,且
不会增加淋巴管瘤的复发概率[14](图3)。③当重

要神经血管穿行于病灶且在手术中难以辨认时,可
寻找解剖较为固定的结构层次为定点,如二腹肌腱

等,再进行囊壁的分离,其损伤重要神经血管的概

率较小。④对于无法切除的多囊型病变,可逐个破

坏囊腔,可使其分隔破坏,形成一个大腔,为后续的

博来霉素术腔盥洗提供条件。⑤当病灶累及舌根,
口底,舌体或咽旁及咽后间隙等结构深邃、复杂且

操作范围狭小的解剖区域时,可使用等离子刀对病

灶进行射频消融,其可在较低的温度下(40~70℃)
进行组织切除,对手术“靶器官”进行精准切割,并
且对周围组织热损伤小,减少术中出血量,保证操

作中视野的清晰,利于术者操作[15-16]。

3a:术中发现淋巴管瘤局部包绕颈内静脉;3b:淋巴管瘤切除后颈部重要结构保护完整;3c:切除的瘤体。
图3　颈部巨大淋巴管瘤术中所见

　　硬化治疗在过去几十年中被广泛应用于治疗

淋巴管畸形,其治疗机制是通过化学制剂破坏囊腔

内皮细胞,减少淋巴液形成,并促进局部成纤维细

胞和胶原纤维增殖,使淋巴管腔被瘢痕组织填充。
目前,硬化治疗的药物种类繁多,包括 OK-432、平
阳霉素、博来霉素、多西环素、无水乙醇等,各种硬

化剂的治疗有效率为62%~100%[7,17-18]。DeMa-
ria等[19]共纳入25篇文献726例患儿,其中多西环

素治愈率最高(62.4%),平阳霉素最低(27.8%);
博来霉 素 有 效 率 最 高 (49.2%),无 水 乙 醇 最 低

(19.6%);博来霉素无效率最低(2.1%),无水乙醇

最高(15.5%)。各种硬化剂都存在副作用的风险,
包括发热、局部肿胀、疼痛、皮肤坏死、神经损伤、肺
纤维化等。各种硬化剂的安全性方面,DeMaria
等[19]的结果显示,多西环素易产生严重不可逆并

发症(5.9%),平阳霉素的肺纤维化及引起暂时性

的局部神经功能障碍发生率最低(0%),因此国内

选用平阳霉素作为硬化治疗较多。但也有研究表

明[20],平阳霉素对口唇部、腭部、舌背及舌腹等浅

表病变的微囊型淋巴管治疗效果较好,但对深部的

病变治疗效果多数欠佳。我科采用博来霉素作为

硬化治疗的首选药物,主要基于以下几点原因:
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①博莱霉素和平阳霉素具有相近的化学结构,相关

系统综述表明其硬化治疗有效率高[19]。②安全性

方面,相较于其他硬化剂,博来霉素最严重的并发

症为肺纤维化,但是相关文献表明,只要剂量在合

理范围 内,其 发 生 肺 纤 维 化 的 概 率 低,安 全 性

高[19,21-22]。不同的研究均表明,博来霉素的安全有

效剂量为0.2~1.0mg/kg,用1mg/kg的剂量进

行静脉注射,最大单次用量不超过15mg,均是安

全的。③我们的硬化治疗均在术腔进行盥洗,并非

静脉注射,因此患儿体内血药浓度低,术后随访均

未发现严重不良反应。
综上,手术联合博来霉素术腔盥洗在儿童头颈

颌面部淋巴管畸形诊治中治愈率高,术后并发症

低,安全性好。其手术适应证为:①淋巴管畸形累

及颈部单个或多个解剖区域,术前评估通过手术可

起到一次性根治的患儿;②头颈颌面部淋巴管畸形

伴气道梗阻严重并发症的患儿。手术原则是在尽

量切除病灶的同时保护正常组织的结构功能,当病

灶累及舌根,口底,舌体或咽旁及咽后间隙等结构

深邃、复杂且操作范围狭小的解剖区域时,可联合

等离子刀对病灶进行射频消融,使手术更加微创

化、精准化、个性化。
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